EPILEPSIES STRATEGIC THERAPfllTIQIIF 



Prise en charge des etats de mal epileptiques 


E xpression maximale de I'epilepsie, les 
etats de mal epileptiques se definissent 
dassiquement comme une «condition 
epileptique fixe et durable*.' Ces syndromes 
cliniques et electriques (tableau 1) revetent 
des aspects varies, dont certains, trompeurs, 
peuvent etre meconnus. Leur pronostic 
depend du type de I'etat de mal et de sa 
cause. 

ETAT DE MAL EPILEPTIQUE 
CONVULSIF GENERALISE : 

70 % DES ETATS DE MAL 

Urgence medicale spectaculaire frequente 
(20000 cas par an en France) et grave (mor- 
tality de 20 %), il peut etre generalise d'em- 
blee (25 %) ou secondairement (75 %). Sa 
prise en charge, assez bien codifiee dans les 
premieres minutes, doit etre imperativement 
assuree en reanimation si le malade est ven- 
tile, I'etat de vigilance perturbe ou si les mani- 
festations epileptiques ne sont pas rapide- 
ment controlees. La duree a partir de laquelle 
on considere qu'un etat de mal est effectif est 
de 5 minutes dans le cadre de convulsions 
generalisees, ou de deux crises successives 
sans reprise de conscience. 1 ' 3 


Devant un etat de mal epileptique convulsif 
generalise franc, le diagnostic est relative- 
ment simple. Les syncopes recurrentes 
accompagnees de secousses cloniques sont 
eliminees par (electrocardiogramme syste- 
matique. Les crises toniques posterieures 
surviennent dans le cadre d'une hyperten- 
sion intracranienne et comportent une 
hypertonie axiale avec posture de decerebra- 
tion accompagnee de clonies peu nombreu- 
ses des membres. Le risque est surtout de 
meconnaitre un etat de mal factice (pseudo- 
crises), loin d'etre rare, et qui peut survenir 
dans le contexte d’une authentique epilepsie 
preexistante. L'absence de desaturation arte- 
rielie pendant les acces critiques peut orien- 
ter, mais seul le recours a I'EEG est decisif. 

La presentation Clinique des etats de mal 
epileptiques convulsifs generalises francs 
evolue en se degradant, prenant au bout d'un 
certain temps un caractere « larve ». 3 Loin de 
traduire (attenuation du processus epilepto- 
gene, cet etat de mal generalise « larve » 
s'accompagne d'une aggravation de la souf- 
france cerebrale. Cliniquement, les convul- 
sions deviennent intermittentes, irregulieres, 
asymetriques, se reduisent en amplitude, 


Classification simplifiee des etats de mal epileptiques 
en fonction des problemes de diagnostic positif et pronostic 


ETATS DE MAL EPILEPTIQUES DIFFICULTES DIAGNOSTIQUES 

GRAVITE 

■ Convulsifs (G, P, PSG) 

tonico-clonique generalise d'emblee (G) 

- 

+++ 

tonico-clonique generalise secondairement (PSG) 

- 

+++ 

partiel somato-moteur, avec ou sans marche jacksonienne (P) 

- 

++ 

tonigue (G) 

+ 

+++ 

myoclonique (G) 

■ Non convulsifs (G, P) 

+ 


Non confusionnets 

■ Partiels simples (P) (somatosensitifs, visuels, aphasigues...) 
Confusionnets 

+++ 


■ Etats d'absence (G) 

+++ 

- 

• Partiel complexe temporal (P) 

+++ 

++ 

■ Partiel complexe frontaux (P) 

+++ 

? 

■ Larve (G) 

+++ 

+++ 


UBil] D 'a pres ref. 1 

P : partiel ; G : generalise ; PSG : partiel secondairement generalise. 


puis se limitent aux territoires distaux (clonies 
du pouce, du gros orteil) ou a la face (clonies 
palpebrales). Les manifestations peuvent 
aussi etre restreintes a de brefs episodes de 
revulsion oculaire, a de breves contractions 
toniques axiales ou a (exacerbation tran- 
sitoire de troubles neurovegetatifs. 

Un certain nombre de mesures generales 
doivent etre prises. 1 ' 3 II faut prioritairement 
assurer la permeability des voies aeriennes 
et (oxygenation. Outre les donnees cli- 
niques (encombrement, dyspnee, cyanose, 
cause de I'etat de mal), le controle de la 
saturation arterielle est utile pour juger de 
(opportunity d'une assistance respiratoire. 
L'intubation ne doit pas etre precipitee ni 
systematique. Compte tenu de la perte d'auto- 
regulation vasculaire au sein des zones de 
souffrance cerebrale et de I'effet depres- 
seur des anti-epileptiques, la pression arte- 
rielle moyenne doit etre maintenue a des 
chiffres normaux (remplissage et au besoin 
vasopresseurs). Une hypoglycemie doit etre 
recherchee et traitee au moindre doute. 
L'administration de thiamine par voie intra- 
veineuse (100 mg) est systematique. En 
dehors de cette eventuality, (administration 
de glucose ne semble pas opportune a la 
phase initiale. Un controle strict de la glyce- 
mie est preconise. Une hyperthermie (egale 
ou superieure a 37,8 °C) doit etre combat- 
tue. II ne faut pas meconnaitre d'eventuelles 
lesions traumatiques liees aux convulsions. 
Deux abords veineux sont mis en place : une 
voie dediee a la seule utilisation des anti- 
epileptiques est souhaitable (administration 
i.v., intolerances veineuses, incompatibilites 
medicamenteuses). Les prelevements san- 
guins sont effectues (gaz du sang, iono- 
gramme, glycemie, calcemie, phosphoremie, 
uree, creatinine, creatine-phosphokinase, 
bilan hepatique, hemogramme, plaquettes, 
temps de prothrombine, et selon le contexte 
dosage d'anti-epileptiques, recherche de 
toxiques...). Une acidose est habitueile : 
respiratoire, elle est corrigee par la ventila- 
tion artificielle ; metabolique et liee a (accu- 
mulation d'acide lactique, sa correction 
n'est necessaire que si elle se prolonge a un 
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Medicaments utilises dans le traitement de l etat de mal epileptique 


DCI 

DELAI 

DUREE 

DOSE DE CHARGE 

P0URSUITE 

(NOM COMMERCIAL) 

D'ACTION 

D'ACTION 

DOSE 

VITESSE D'ADMINISTRATION 

DU TRAITEMENT 

■ Diazepam 

(Valium) 

1 a 3 min 

15 a 20 min 

10-20 mg (adulte) 
i.v. 0,2 a 0,5 mg/kg (enfant) 
rectal 0,2 a 0,5 mg/kg (enfant) 

2a5mg/min 

Pas d'indication 

■ Clonazepam 

(Rivotril) 

1 a 3 min 

15 a 20 min 

1-2 mg (adulte) 
i.v. 0,02 a 0,05 mg/kg (enfant) 
rectal 0,1 mg/kg (enfant) 

0,3 a 0,5 mg/min 

■ PhenytoTne 

(Dilantin) 

15 a 30 min 

12 a 24 h 

18 mg/kg (adulte) 

15 a 20 mg/kg (enfant) 

nepas depasser 50 mg/min 

0,5-1 mg/kg/min 

Apres 12 heures 

5 alO mg/kg i.v. (adulte) 

2,5 a 5 mg/kg/24 h i.v. (enfant) 

■ FosphenytoTne 
(Prodilantin) 

15 a 30 min 

12 a 24 h 

15 mg/kg eguivalent-phenyto'ine 

ne pas depasser 150 mg/min 

Apres 12 heures 

5 a 10 mg/kg i.v. ou i.m. (adulte) 

2,5 a 5 mg/kg i.v. ou i.m. (enfant) 

■ Phenobarbital 

(Gardenal) 

5 a 20 min 

12 a 24 h 

10 a 20 mg/kg (adulte) 

15-20 mg/kg (enfant) 

ne pas depasserlOO mg/min 

5 mg/kg (adulte, enfant) 

Intervalle >20 min si recidive 

Sinon selon taux seriques 

■ Thiopental 

(Nesdonal) 

1 a 2 min 

Breve en bolus 

3-5 mg/kg 

Bolus 

1 a 5 mg/kg/h (adulte) 

1 a 3 mg/kg/h (enfant) 

■ Midazolam 

(Hypnovel) 

1 min 

15 a 240 min 

0,2 mg/kg 

1 min 

Perfusion continue 

1 alO pg/kg/min 


lailtllll DCI : denomination commune internationale ; i. v. : par voie intraveineuse ; i. m. : par voie intramusculaire. 


niveau eleve. Toute deshydratation doit etre 
decelee, prevenue et traitee, de meme que 
les desordres ioniques (hyponatremie, 
hypocalcemie, hypophosphoremie, hypo- 
magnesemie) ainsi que les consequences 
des convulsions (rhabdomyolyse). 

II est indispensable d'interrompre dura- 
blement I'activite epileptique Clinique ou 
electro-encephalographique. 13 On distingue 
les trois temps suivants. 

- r temps (0a30 min) 

L'emploi de diazepam ou de clonazepam - 
en bolus tres lent - est preconise, car ces 
substances sont souvent tres rapidement 
efficaces. En I'absence d'abord veineux, le 
diazepam peut etre administre par voie rec- 
tale. La brievete d'action des benzodiazepi- 
nes impose I'administration complementaire 
simultanee d'un anti-epileptique d'action 
proiongee : fosphenytoTne (prodrogue de la 
phenytolne) ou phenobarbital. La fospheny- 


toTne a pour principal avantage d'etre moins 
sedative que le phenobarbital et n'induit pas 
de depression respiratoire. La possibilite 
d'effets cardio-vasculaires impose d'adminis- 
trer la dose de charge lentement sous 
controle etroit (monitoring tensionnel et 
electrocardiographique), en etant particulie- 
rement vigilant chez les patients ages, en cas 
de cardiopathie severe, d'hypotension, de 
bradycardie, de bloc atrio-ventriculaire ou de 
defaillance multiviscerale. En cas d'hypoten- 
sion arterielle, d'elargissement du QRS, d'a- 
rythmie, il faut diminuer le rythme de la per- 
fusion, voire I'arreter. Le phenobarbital, qui 
induit une alteration de la vigilance a fortes 
doses, est deconseille en cas d'insuffisance 
respiratoire. En cas d'interruption des 
convulsions pendant la perfusion de la dose 
de charge de I’anti-epileptique d'action pro- 
iongee, il est souhaitable de ralentir celle-ci, 
mais toute la dose doit etre delivree. 


- 2‘ temps (30 a 50 min) 

II est preconise d'augmenter la dose de 
I’anti-epileptique initialement choisi jusqu’a 
la dose maximale admise. 2 

- 3‘ temps (au-dela de 50a 80 min) 

La persistance de I’etat de mal epileptique 
amene de nombreux auteurs a proposer 
d'emblee I'anesthesie barbiturique (thiopen- 
tal) en perfusion continue apres une dose de 
charge. A ce stade, le malade est ventile arti- 
ficiellement. Un monitoring par EEG, au 
mieux continu, est indispensable. Les crite- 
res EEG d'efficacite du traitement ne sont 
pas consensuels : simple arret de I'activite 
paroxystique, burst suppressions (bouffees 
suppressives), trace isoelectrique continu. 
D'autres auteurs estiment que la difficulty de 
surveillance neurologique (accumulation tis- 
sulaire) et le risque de mauvaise tolerance 
hemodynamique lies a l'emploi du thiopental 
sont importants et preconisent d'abord 
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ASSOCIATIONS, SITES... 


www.fondation-epilepsie.fr 

Sur le site de la fondation frangaise 
pour la recherche sur I'epilepsie, on 
est bien accueilli! Deux rubriques 
sont interessantes « ConnaTtre et 
comprendre » et « Entraide ». 
De nombreuses brochures thema- 
tiques sont proposees a la rubrique 
« Bien vivre son epilepsie ». Un 
Vrai/Faux est place a « Info presse ». 
Un espace de dialogue existe pour 
les internautes qui veulent poser 
des questions. Un menu reserve 
aux chercheurs et aux medecins est 
en cours de construction... 

www.bfe.asso.fr 

Le site du Bureau frangais de I'e- 
pilepsie est un peu triste, malgre 
les jolis dessins d'enfants qui 
defilent sur la page d'accueil. II 
propose de nombreux liens vers 
les documents mis en ligne par 
Arpeije (v. infra), des liens vers 
« Epilepsie dans la litterature » et 
surtout un lien tres interessant 
« Epilepsie et loi » qui donne acces 
aux textes de loi concernant le 


Epilepsies: le repertoire 


(suite i le la page 270) 


handicap, les mesures juridiques 
en faveur des majeurs proteges... 

www.arpeije.org 

L'Association pour la recherche, 
pour I'education et I'insertion des 
jeunes epileptiques donne des 
renseignements pratiques pour 
les parents pour I'integration sco- 
laire de leurs enfants, les adres- 
ses des centres specialises, les 
possibility de loisirs, etc. Cliquer 
sur « diagnostic » et des explica- 
tions claires sur le deroulement 
des differents examens (EEG, 
IRM...) sont donnees. La rubrique 
« Ouotidien » est, elle aussi, bien 
faite. 

http://lfce.epilepsies.free.fr 

La page d'accueil du site de la 
Ligue frangaise contre I'epilep- 
sie n'est pas classique. Le site est 
tres colore, bouge dans tous les 
sens au moindre mouvement de 
souris... etonnant ! Cela etant, il est 
assez bien documents, mais pas 
tout a fait a jour : les informations 
sur les congres et autres Journees 
de I'epilepsie donnent les dates 
pour 2004! 


www.integrascol.fr 

Ce site, soutenu par les differents 
ministeres concernes et patronne 
par I'Academie de medecine, est 
plus generalement dedie a I'inte- 
gration scolaire des enfants malades 
ou handicapes... Cependant, rien de 
particulier sur I'epilepsie a ce jour! 

www.fraternet.org 

L'Association frangaise pour I'epi- 
lepsie Aispace (Agir, informer, sen- 
sibiliser le public, pour ameliorer la 
connaissance de I'epilepsie) [tel.: 
0320571941] represente en France 
I ' International bureau for epilepsy 
(IBE); elle est vice-presidente de I'U- 
nion europeenne pour I'epilepsie 
(EUE). Elle propose a ses adherents 
une revue trimestrielle, des conseils 
juridiques, educatifs, sociaux, psycho- 
pedagogiques, etc. 

Le groupe Aispace jeune repond 
a I'adresse suivante: 
aispacejeunes<I>yahoo.fr 

www.epilepsy.ca 

Le site canadien « Epilepsie 
Canada » est, comme tous les sites 
canadiens, tres bien documents. 
Des brochures (Guide de I'epilep- 


sie pour les jeunes, Guide de I'e- 
pilepsie pour les adultes...) peu- 
vent etre lues en ligne ou com- 
mandees. Les menus deroulants 
de la page d'accueil sont varies 
et partent dans des directions 
variees, du scientifique a la vul- 
garisation. Le menu « faire face » 
propose un sous-menu « vivre 
avec » avec des informations sepa- 
rees pour les enfants, les hommes, 
les femmes, les parents, les per- 
sonnes agees, chaque age ayant 
ses particularity et ses soucis. 
D'autres menus sont interessants 
pour les patients : « le coin des jeu- 
nes », « le coin des ados ». Plus 
technique :« La recherche »,« Dia- 
gnostic et traitement », etc. 

Des liens vers les sites frangais 
sont proposes : Bureau frangais de 
I'epilepsie ; Ligue frangaise contre 
I'epilepsie... v. supra. 

www.annuaire-assoc- 

sante.com 

Ce site permet, par pathologie et 
par mot cle, de trouver les coor- 
donnees de toutes les associations 
de patients par departement. 
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